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Эритродермия — поражение не менее 80–90 % поверхности кожи, характеризующееся эрите-
мой и шелушением, которые могут быть проявлением различных заболеваний кожи и внутренних 
органов, в том числе злокачественного лимфопролиферативного процесса. Синдром Сезари (СС) 
и эритродермическая форма грибовидного микоза (Э-ГМ) относятся к агрессивным вариантам 
течения Т-клеточной лимфомы кожи, диагностика которых сопряжена со многими сложностями 
ввиду схожести клинической картины этих заболеваний с доброкачественными дерматозами. 
В статье представлены два клинических случая эритродермии при Т-клеточной лимфоме кожи. 
В результате анализа анамнестических данных, клинической картины и результатов лабораторного 
обследования у больных установлен диагноз синдрома Сезари. Представленные случаи подчерки-
вают важность выявления причин эритродермии.
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Cutaneous T-cell lymphoma: Differential diagnostics of 
erythrodermic conditions
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Erythroderma is a condition damaging at least 80–90 % of the skin surface, characterized by erythema 
and peeling. This condition may be a manifestation of various diseases of the skin and internal organs, in-
cluding malignant lymphoproliferative disorders. Sézary syndrome and the erythrodermic variant of myco-
sis fungoides are aggressive forms of cutaneous T-cell skin lymphoma, the diagnostics of which is chal-
lenging due to the similar clinical pictures of these diseases with benign dermatoses. This article presents 
two clinical cases of erythroderma in the setting of cutaneous T-cell lymphoma. An analysis of the anam-
nestic data, the clinical picture and the results of laboratory examinations in patients suffering from this 
condition allowed the diagnosis of Sézary syndrome to be confirmed. The presented cases reflect the 
importance of identifying the causes of erythroderma.
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Эритродермия (синоним: эксфолиативный дерма-
тит) — поражение кожи в виде эритемы и шелушения, 
занимающее 90 % и более поверхности кожного покро-
ва [1–3]. У взрослых эритродермия чаще отмечается 
в возрасте от 41 до 61 года, в среднем — в 55 лет [4]. 
У мужчин это патологическое состояние встречается 
в 2–4 раза чаще, чем у женщин [4]. У детей эритродер-
мия развивается в среднем в возрасте 3,3 года, соотно-
шение мальчиков и девочек составляет 0,89 : 1 [5].
Наиболее частой причиной развития эритродермии 
у взрослых является псориаз, к другим причинам отно-
сят атопический дерматит, лекарственную токсидермию, 
питириаз красный волосяной отрубевидный (болезнь Де-
вержи), листовидную пузырчатку, реже — экзему [6–8].
Среди первичных Т-клеточных лимфом кожи 
(ТКЛК) эритродермическое состояние встречается 
при синдроме Сезари (СС) и эритродермической форме 
грибовидного микоза (Э-ГМ) [6, 9, 10]. Клинические про-
явления при Э-ГМ и СС схожи и помимо эритродермии 
могут включать в себя гиперкератоз ладоней и подошв, 
диффузное выпадение волос и/или алопецию. Кроме 
кожных проявлений у больных может наблюдаться лим-
фаденопатия и вовлечение в патологический процесс 
периферической крови, где обнаруживаются изменен-
ные Т-лимфоциты — клетки Сезари, несущие на себе 
аберрантный иммунофенотип [11, 12].
Оценка степени вовлечения периферической крови 
в патологический процесс является основным диффе-
ренциально-диагностическим критерием между Э-ГМ 
и СС. Согласно предложенной Международным обще-
ством по изучению лимфом кожи (ISCL) и Европейской 
организацией по изучению и лечению рака (EORTC) си-
стеме стадирования ГМ и СС, отсутствие клеток Сезари 
в крови или обнаружение их ≤5 % (B0), а также наличие 
в крови >5 %, но ≤20 % клеток Сезари (В1) принято счи-
тать низкой опухолевой нагрузкой, высокая опухолевая 
нагрузка определяется при обнаружении >1000 клеток/
мкл или >20 % клеток Сезари (В2) [13, 14]. При Э-ГМ 
уровень опухолевой нагрузки в крови не превышает В1, 
в то время как при СС степень вовлечения крови в па-
тологический процесс оценивается как В2. Консорциу-
мом ISCL—EORTC введены дополнительные критерии 
классификации, включающие оценку иммунофенотипа 
клеток; так, при СС наблюдается соотношение клеток, 
несущих на своей поверхности маркеры CD4 : CD8 ≥10, 
а также потеря маркера CD7 на 40 % или CD26 на 30 %, 
в то время как классический иммунофенотип при ГМ 
соответствует зрелым Т-клеткам памяти, экспрессиру-
ющим CD3+, CD4+, CD5+, CD7+, CD45RO+, экспрессия же 
CD8 в большинстве случаев отсутствует [15–17].
Диагностика эритродермических состояний при 
лимфопролиферативных процессах сложна не только 
ввиду схожести клинико-патологических данных этих 
заболеваний с таковыми при доброкачественных дер-
матозах, но и между собой. В качестве иллюстрации 
непростого алгоритма дифференциальной диагностики 
этих двух состояний приводим клинические случаи.
Клинический случай 1
Пациент Ф., 50 лет, поступил в отделение ФГБУ 
«ГНЦДК» Минздрава России с жалобами на распро-
страненные высыпания на коже волосистой части го-
ловы, лица, туловища, верхних и нижних конечностей, 
сопровождавшихся выраженным зудом.
Пациент болен с 2010 года, когда в возрасте 45 лет 
появился умеренный зуд кожи туловища, верхних 
и нижних конечностей. При обращении к дерматологу 
в КВД по месту жительства диагноз установлен не был, 
лечение не проводилось. Умеренный зуд сохранялся. 
В 2014 году пациент отметил появление высыпаний 
ярко-розового цвета, сопровождавшихся шелушением 
и интенсивным зудом, в связи с чем находился на ста-
ционарном лечении в МНПЦДК филиал им. В. Г. Коро-
ленко с диагнозом: «Псориатическая эритродермия», 
где проводилась терапия дипроспаном 2 мл в/м № 1, 
а также дезинтоксикационными и десенсибилизирую-
щими средствами с кратковременным положительным 
эффектом. При ухудшении со стороны кожного пато-
логического процесса пациент самостоятельно прово-
дил внутримышечные инъекции дипроспана по 1 мл 
1 раз в 1–2 месяца в течение полутора лет и наруж-
но использовал топические глюкокортикостероидные 
средства. В марте 2016 года в связи с сохраняющими-
ся высыпаниями и отсутствием эффекта от проводи-
мой терапии пациент обратился в КДЦ ФГБУ «ГНЦДК» 
Минздрава России, где рекомендовалось лечение 
в условиях стационара.
При поступлении кожный патологический процесс 
носил характер эритродермии. Кожные покровы име-
ли ярко-розовую окраску с множественными чешуй-
ко-корками и множественными экскориациями. На коже 
волосистой части головы наблюдалось обильное мел-
копластинчатое шелушение, участки поредения волос. 
На коже спины, волосистой части головы на фоне яр-
кой эритемы имелись единичные эрозии ярко-розового 
цвета до 1,5 см в диаметре с влажной поверхностью. 
На коже боковых поверхностей туловища — участки 
«просветления», напоминающие «островки здоровой 
кожи». В области лучезапястных и голеностопных су-
ставов имелись участки выраженной инфильтрации 
и лихенификации. На коже ладонных поверхностей ки-
стей отмечался умеренный гиперкератоз, на коже подо-
швенных поверхностей стоп — выраженный гиперке-
ратоз (рис. 1). У пациента выявлена лимфаденопатия: 
подчелюстные, подмышечные и паховые лимфоузлы 
были увеличены до 3 см в диаметре, плотноэластиче-
ской консистенции, не спаяны с окружающими тканями, 
безболезненные при пальпации.
Учитывая клинико-анамнестические данные, прово-
дилась дифференциальная диагностика между Т-кле-
точной лимфомой кожи, красным волосяным лишаем 
Девержи. Наличие гиперкератоза ладоней и подошв, 
лимфоаденопатии, а также появление кожного зуда 
задолго до первых высыпаний указывало на лимфо-
пролиферативное заболевание кожи; с другой сторо-
ны, «островки здоровой кожи» на фоне эритродермии, 
гиперкератоз ладоней и подошв характерны для крас-
ного волосяного лишая Девержи. Наличие эрозий по-
служило основанием для проведения цитологическо-
го исследования мазка-отпечатка. Акантолитические 
клетки обнаружены не были.
При морфологическом исследовании биоптата 
кожи с пораженного участка обнаружено утолщение 
эпидермиса с умеренным гипер- и паракератозом, сла-
бовыраженный акантоз и спонгиоз, в сосочковом слое 
густой пролиферат из лимфоцитов различной степе-
ни зрелости с наличием малых лимфоцитов с при-
месью эозинофилов, ядра клеток различной формы 
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и размеров. Отмечался выраженный эпидермотропизм 
на отдельных участках с тенденцией к формированию 
микроабсцессов (рис. 2). Выявленные морфологиче-
ские изменения не позволяли исключить диагноз лим-
фомы кожи, на основании чего пациенту был выставлен 
диагноз: «Эритродермическая форма грибовидного 
микоза Т4NxMx. Синдром Сезари?» Отсутствие у боль-
ного в анамнезе указаний на проявления пятнистой 
и бляшечной стадии грибовидного микоза, эритродер-
мический характер высыпаний, генерализованная лим-
фоаденопатия, ладонно-подошвенный гиперкератоз, 
алопеция стали основанием для продолжения обсле-
дования с целью подтверждения диагноза — синдрома 
Сезари.
Пациент консультирован в Гематологическом науч-
ном центре Минздрава России, где выполнен пере-
смотр гистологических препаратов кожи, результаты 
которого: «В готовом препарате и препарате, изготов-
ленном из блока, фрагменты кожи с гиперпаракера-
тозом, неравномерным акантозом. В верхних отделах 
Рис. 1. Т-клеточная лимфома кожи: синдром Сезари IVA стадии (T4Nx-
MoB2). Кожные покровы розового цвета с обильным мелкопластинчатым 
шелушением (А, Б, В); единичные сухие эрозии ярко-розового цвета с 
шелушением по периферии (Г); выраженный гиперкератоз стоп (Д)
Fig. 1. Cutaneous T-cell lymphoma: IVA stage Sézary syndrome (T4NxMoB2). 
The skin is pink in colour with abundant small-plate peeling (А, Б, В); single dry 
erosions of a bright pink colour with peeling on the periphery (Г); pronounced 




Рис. 2. Морфологическое исследование биоптата кожи больного синдромом Сезари. Утолщение эпидермиса с умеренным гипер- и паракератозом, слабовыраженным 
акантозом и спонгиозом. В сосочковом слое густой пролиферат из лимфоцитов различной степени зрелости с наличием малых лимфоцитов с примесью эозино-
филов, ядра клеток различной формы и размеров. Выраженный эпидермотропизм на отдельных участках с тенденцией к формированию микроабсцессов. Окраска 
гематоксилином и эозином, ×100 (А); ×200 (Б)
Fig. 2. Morphological examination of a skin biopsy sample from a Sézary syndrome patient. Thickening of the epidermis with moderate hyper- and parakeratosis, mild acanthosis 
and spongiosis. The papillary layer features a thick proliferate consisting of the lymphocytes of various degrees of maturity with the presence of small lymphocytes mixed with 
eosinophils, the cell nucleus of various shapes and sizes. Pronounced epidermotropism in individual areas with a tendency to form microabscesses. Staining with hematoxylin 
and eosin. ×100 (А); ×200 (Б)
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дермы — участки фиброза сосочкового слоя с полосо-
видной лимфоидной инфильтрацией преимущественно 
из среднего размера клеток с церебриформными ядра-
ми, наличием крупных клеток с примесью гистиоцитов, 
нерезко выраженными признаками эпидермотропиз-
ма». Проведено иммуногистохимическое исследование 
(ИГХ) на срезах с парафинового блока с использова-
нием антител к CD3, CD4, CD5, CD7, CD8, CD20, CD30, 
TCR(bF1), Ki67: «Выявлена резко преобладающая 
Т-клеточная инфильтрация bF1+, CD3+, CD4+, CD5+. От-
мечалось резкое снижение эпидермальной/дермальной 
экспрессии CD7 клетками лимфоидного инфильтрата, 
присутствие в умеренном количестве рассеянных 
цитотоксических лимфоцитов CD8+. Отдельные лим-
фоидные клетки небольших размеров, гистиоциты 
и отдельные плазмоциты экспрессировали активаци-
онный антиген CD30+. Мелкие В-клетки CD20+ распо-
ложены разрозненно среди Т-клеточного лимфоидного 
пролиферата, были крайне малочисленными. Индекс 
пролиферативной активности Ki67 — низкий, состав-
ляет 5–10 % позитивных клеток лимфоидного пролифе-
рата». Методом фрагментного анализа в коже и костном 
мозге пациента выявлена моноклональность по гамма-
цепи Т-клеточного рецептора. При морфологическом 
исследовании костного мозга данных за лимфоидное 
поражение не выявлено. В гемограмме от 25.04.2016 
гемоглобин — 149 г/л, тромбоциты — 234 тыс./мкл, лей-
коциты — 16,2 тыс/мкл, эозинофилы — 2 %, сегменто-
ядерные — 34 %, лимфоциты — 47 %, моноциты — 5 %, 
клетки Сезари — 22 %, СОЭ — 1 мм/ч. При выполне-
нии компьютерной томографии органов грудной клетки 
и ультразвукового исследования органов брюшной по-
лости данных за вовлечение висцеральных лимфатиче-
ских узлов и внутренних органов не получено. На осно-
вании проведенного обследования верифицирован 
диагноз: «Т-клеточная лимфома кожи: синдром Сезари 
IVA стадии (T4NxMoB2)».
Клинический случай 2
Пациентка Ч., 40 лет обратилась в ФГБУ «ГНЦДК» 
Минздрава России с жалобами на высыпания на коже 
головы, лица, туловища, верхних и нижних конечностей, 
выпадение волос. Со слов пациентки, зуд не беспокоил.
Первые высыпания появились на коже груди 
в 2008 году, высыпания представляли собой пятна 
розового цвета без шелушения, сопровождающиеся 
умеренным зудом. При обращении в КВД по месту жи-
тельства установлен диагноз «Контактный дерматит» 
и назначено лечение топическими глюкокортикостерои-
дами с временным положительным эффектом. В тече-
ние двух лет аналогичные высыпания распространились 
на кожу лица, туловища, верхних и нижних конечностей, 
самостоятельно использовала топические глюкокорти-
костероиды без выраженного положительного эффек-
та. В 2014 году в КВД по месту жительства проведена 
диагностическая биопсия кожи с очага поражения, мор-
фологическая картина соответствовала диагнозу «Псо-
риаз». На основании клинико-морфологических данных 
пациентке установлен диагноз «Псориатическая эрит-
родермия» и проведена терапия системными и топиче-
скими глюкокортикостероидами, а также дезинтокси-
кационными и десенсибилизирующими и наружными 
смягчающими и увлажняющими средствами. С 2014 
по 2017 год неоднократно находилась на стационар-
ном лечении в КВД по месту жительства, где получала 
аналогичную терапию. В мае 2018 года в связи с ухуд-
шением со стороны кожного патологического процесса 
и отсутствием эффекта от проводимого лечения впер-
вые обратилась в ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России 
для уточнения диагноза и лечения.
При поступлении кожный процесс носил распро-
страненный характер. Высыпания локализовались 
на коже волосистой части головы, лица, туловища, 
верхних и нижних конечностей. На коже волосистой 
части головы — бледно-розовые пятнистые высыпа-
ния с мелкопластинчатым шелушением, при осмотре 
обращало на себя внимание диффузное проредение 
волос и наличие единичных эрозий ярко-розового цве-
та с влажной поверхностью. На коже лба, щек и пери-
оральной области наблюдались высыпания ярко-ро-
зового цвета без шелушения, местами с умеренной 
инфильтрацией. На коже туловища, верхних и нижних 
конечностей — множественные, сливающиеся между 
собой пятнистые элементы без четких границ с уме-
ренным мелкопластинчатым шелушением, интенсив-
ность окраски варьировала от розового до ярко-розо-
вого цвета, местами с буроватым оттенком, на коже 
спины отмечались немногочисленные мелкие эрозии 
розового цвета с влажной поверхностью. На коже гру-
ди, живота, верхней трети спины и передней поверхно-
сти бедер отмечались участки видимо здоровой кожи. 
На коже ладонных поверхностей кистей и подошвенных 
поверхностей стоп — умеренный гиперкератоз (рис. 3). 
При пальпации увеличения периферических лимфати-
ческих узлов выявлено не было.
Учитывая полиморфизм высыпаний, наличие диф-
фузного поредения волос и умеренного гиперкерато-
за ладоней и подошв, проявления заболевания были 
крайне подозрительны в отношении лимфопролифера-
тивного заболевания кожи.
При морфологическом исследовании биоптата 
кожи с пораженного участка обнаружен густой поло-
совидный инфильтрат в сосочковой дерме, состоящий 
из полиморфных лимфоцитов с укрупненными ядрами 
неправильной формы, а также с примесью малых лим-
фоцитов с гиперхромными ядрами; с тенденцией клеток 
пролиферата к экзоцитозу в эпидермис с формирова-
нием множественных внутриэпидермальных микроабс-
цессов по типу Потрие. Выявленная патогистологиче-
ская картина наиболее соответствовала Т-клеточной 
лимфоме коже (рис. 4).
Для верификации диагноза на срезах с парафино-
вого блока проведено ИГХ-исследование с использова-
нием антител к CD3, CD4, CD8, CD20, CD30, Granzyme B, 
Ki-67. Клетки лимфоидного пролиферата, в том числе 
расположенные интраэпидермально, экспрессировали 
CD3 (мембранная реакция), CD4 (мембранная реакция), 
Индекс пролиферативной активности Ki-67 составляет 
на разных участках от 10 до 15 %. Присутствовала 
скудная примесь цитотоксической Т-клеточной популя-
ции (CD8+, Granzyme B+), В-клеток (CD20+), гистиоци-
тов и плазмоцитов клеток (CD30+). Морфологическая 
картина и иммунофенотип характеризовали субстрат 
грибовидного микоза.
Пациентке установлен диагноз грибовидного ми-
коза, стадия IB и проведен курс фототерапии и наруж-
ной терапии, выписана с рекомендациями повторной 
госпитализации в ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России 
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через 1 месяц. В сентябре 2018 года в связи с ухудше-
нием со стороны кожного патологического процесса на-
ходилась на лечении в онкологическом диспансере, где 
получала внутривенные инфузии метотрексата (доза 
и количество инфузий в выписке не указаны) и терапию 
системными глюкокортикостероидами с временным по-
ложительным эффектом. В октябре 2018 года в связи 
с выраженным ухудшением состояния повторно обра-
тилась в ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России.
При поступлении патологический процесс носил 
характер эритродермии, диффузная эритема розового 
и ярко-розового цвета занимала более 90 % площади 
поверхности тела. Усилились проявления гиперкера-
тоза ладоней и подошв, а также диффузного пореде-
ния волос, которое стало затрагивать область бровей 
и ресниц. Обращала на себя внимание выраженная 
инфильтрация мочек ушей (рис. 5). При пальпации 
выявлено увеличение подчелюстных, шейных, подмы-
шечных и паховых лимфатических узлов, в связи с чем 
пациентке проведено УЗИ периферических лимфатиче-
ских узлов, обнаружены эхографические признаки из-
менения периферических лимфатических узлов по типу 
лимфопролиферативного процесса.
Усиление клинической симптоматики (эритродер-
мия, выраженный гиперкератоз ладоней и подошв, диф-
фузное поредение волос) и обнаружение увеличенных 
лимфатических узлов требовало проведения диффе-
ренциальной диагностики между Э-ГМ и СС. Пациентке 
проведено иммунофенотипирование лимфоцитов пе-
риферической крови. Среди популяции Т-лимфоцитов 
62,3 % клеток носили аберрантный иммунофенотип с от-
сутствием экспрессии CD7 и CD26, выявлена монокло-
нальность по Vb3-цепи Т-клеточного рецептора. Имму-
нофенотип соответствовал диагнозу синдрома Сезари.
На основании проведенного обследования паци-
ентке установлен диагноз: «Т-клеточная лимфома 
Рис. 3. Т-клеточная лимфома кожи: Грибовидный микоз, стадия IB (T2NxMoBх). Множественные пятнистые высыпания с мелкопластинчатым шелушением (А, Б); 
высыпания на коже лица по типу красной волчанки (В); единичные эрозии ярко-розового цвета (Г)
Fig. 3. Cutaneous T-cell lymphoma: Mycosis fungoides, stage IB (T2NxMoBx). Multiple spotted rashes with fine-plate peeling (А, Б); rashes on the face similar to those in lupus 
erythematosus (В); single erosions of a bright pink colour (Г)
А Б
В Г
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Рис. 4. Морфологическое исследование кожи больного синдромом Сезари. Окраска гематоксилином и эозином, ×100. Эпидермис уплощен. В сосочковой дерме — густой 
пролиферат из лимфоцитов с тенденцией к их экзоцитозу и формиированию микроабсцессов Потрие (А). Окраска гематоксилином и эозином, ×400. В составе клеток 
инфильтрата — полиморфные лимфоциты с резко укрупненными ядрами неправильной формы. Ядра лимфоцитов, проникающих в эпидермис, также укрупнены (Б)
Fig. 4. Morphological examination of a skin biopsy sample from a Sézary syndrome patient. Staining with hematoxylin and eosin, ×100. The epidermis is flattened. The papillary der mis 
features a thick proliferate of lymphocytes with a tendency to exocytosis and the formation of Pautrier’s microabscesses (A). Staining with hematoxylin and eosin, ×400. The composi-
tion of infiltrate cells features polymorphic lymphocytes with sharply enlarged nuclei of irregular shape. The lymphocyte nuclei penetrating the epidermis are also enlarged (Б)
А Б
Рис. 5. Т-клеточная лимфома кожи: синдром Сезари IVA стадии (T4NxMoB2). Эритродермия (А, Б); инфильтрация мочек ушей (В); выраженный гиперкератоз ладоней 
и подошв (Г, Д)
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кожи: синдром Сезари IVA стадии (T4NxMoB2)». Учиты-
вая диагноз, пациентке было рекомендовано обратить-
ся для дальнейшего обследования и лечения к врачу-ге-
матологу.
Обсуждение
Как было показано на примере двух пациентов, 
в дифференциальной диагностике эритродермических 
состояний при Т-клеточных лимфомах кожи ведущая 
роль отводится проведению исследований перифери-
ческой крови, направленных на подсчет клеток Сезари 
и/или определение иммунофенотипа циркулирующих 
Т-лимфоцитов.
Следует отметить, что результаты морфологическо-
го и ПЦР-исследования не дают однозначного ответа 
при дифференциальной диагностике между Э-ГМ и СС. 
Морфологические признаки при СС схожи с таковыми 
при грибовидном микозе, однако при СС они облада-
ют меньшей выраженностью проявлений: отмечается 
более тонкий лимфоцитарный инфильтрат со слабым 
и зачастую отсутствующим эпидермотропизмом. Со-
гласно данным Klemke CD и соавт. (2015 г.), около тре-
ти результатов гистологических исследований при СС 
не обладают специфическими проявлениями и характе-
ризуют субстрат хронических дерматозов [12, 19].
При проведении ПЦР-анализа для определения 
клональности Т-лимфоцитов по реаранжировке гена 
Т-клеточного рецептора важно помнить, что обнаруже-
ние моноклональности клеток инфильтрата может на-
блюдаться при доброкачественных дерматозах и не яв-
ляется определяющим признаком для злокачественного 
лимфопролиферативного процесса, что требует корре-
ляции с клиническими проявлениями и результатами 
других исследований [20].
Несмотря на схожесть клинических, а зачастую 
и морфологических проявлений при Э-ГМ и СС, это 
два разных заболевания, берущих начало из разных 
субпопуляций Т-клеток памяти, что влияет не только 
на прогноз заболевания, но и на тактику его лече-
ния [11, 12].
Приведенные клинические случаи представляют 
интерес не только для врачей-дерматовенерологов, 
но и для гематологов и онкологов. Успешный опыт 
взаимодействия дерматологов, патоморфологов и ге-
матологов позволил провести адекватное обследова-
ние и установить пациентам заключительный диагноз 
синдрома Сезари, что подчеркивает важность междис-
циплинарного взаимодействия в диагностики и даль-
нейшей маршрутизации больных с Т-клеточными лим-
фомами кожи.
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